SWEET'S SYNDROME - CASE REPORT AND REVIEW OF HOW TO INVESTIGATE AND TREAT by Timbó, Renata Pinto Fernandes et al.
79
Caso Clínico
SÍNDROME DE SWEET - RELATO DE CASO E REVISÃO DE COMO 
INVESTIGAR E TRATAR 
Renata Pinto Fernandes Timbó1, Aline Sarkis dos Santos2, Carolina Degen Meotti3, Fernanda da Fonseca Oliveira4, 
Karen Elfrith Benicio Lira5, Nathalia Freire da Silva6, Nathalie Marques Silva7, Paulo Henrique Cordeiro de Oliveira8, 
Tábata de Fátima Carneiro Monteiro9
1Médica estagiária / Resident, Policlínica Geral do Rio de Janeiro; Graduada pela Faculdade de Medicina de Juazeiro 
do Norte, CE, Brasil
2Médica estagiária / Resident, Policlínica Geral do Rio de Janeiro; Graduada pela Universidade Severino Sombra, 
Vassouras, RJ, Brasil
3Médica especialista em Dermatologia / Specialist of Dermatology pela Sociedade Brasileira de Dermatologia, formada 
pela Universidade Federal do Rio Grande do Sul; Residência na Instituição de ensino Santa Casa de Misericórdia de 
Porto Alegre, Brasil
4Acadêmica de Medicina / Medical Academic, Universidade do Grande Rio, RJ, Brasil
5Médica estagiária/ Resident, Policlínica Geral do Rio de Janeiro/ Resident of General Medicine; Graduada pela 
Universidade Gama Filho, RJ, Brasil
6Médica graduada / Medical Doctor, Fundação Osvaldo Aranha, Volta Redonda, RJ, Brasil
7Médica estagiária / Resident, Santa Casa de Misericórdia do Rio de Janeiro; Graduada pela Faculdade de Saúde e 
Ecologia Humana, Vespasiano, MG, Brasil
8Acadêmico de Medicina / Medical Academic, Universidade do Grande Rio, RJ, Brasil
9Médica graduada / Medical Doctor, Universidade Federal do Ceará, Brasil
Local onde o trabalho foi realizado / Study performed at Santa Casa de Misericórdia de Porto Alegre, Brasil
RESUMO – Introdução: A sindrome de Sweet  é uma dermatose neutrofílica que apresenta lesões cutâneas agudas 
na forma de placas e nódulos eritemato edematosos. Outras alterações como febre, leucocitose periférica, artralgia, 
mialgia, cefaléia, acometimento ocular, oral e de órgãos internos podem ocorrer. O objetivo deste trabalho é discu-
tir o quadro clínico, critérios diagnósticos, abordagem investigativa e possíveis tratamentos para esta enfermidade. 
Caso Clínico: Paciente, sexo feminino, 45 anos, branca, com sindrome de Sweet  idiopática tratada com glicocorti-
cóides. Ao exame, apresentava placas eritematosas, edematosas com pseudovesiculação na face, tronco, membros 
superiores e inferiores. O exame histopatológico mostrou intenso edema, infiltrado de neutrófilos, leucocitoclasia e 
extravasamento de hemácias na derme superior. Discussão: A sindrome de Sweet pode estar relacionada ao uso de 
medicamentos, gestação, inflamações, infecções e malignidades. As neoplasias mais frequentemente associadas são 
as hematológicas, em especial a leucemia mielóide aguda. Apesar de os glicocorticóides serem tratamentos de elei-
ção na sindrome de Sweet, existem outras alternativas terapêuticas.
PALAVRAS-CHAVE – Síndrome de Sweet; Síndrome paraneoplásica; Dermatose neutrofílica.
SWEET'S SYNDROME - CASE REPORT AND REVIEW OF HOW TO 
INVESTIGATE AND TREAT
ABSTRACT – Introduction: Sweet’s syndrome is a neutrophilic dermatosis with acute cutaneous lesions as erythematous 
edematous plaques and nodules. Other alterations include fever, peripheral leukocytosis, arthralgia, myalgia, cepha-
lea and ophthalmic, oral cavity and internal organs involvement. The purpose of this article is to discuss the clinical 
condition of the patient, as well as the diagnostic criteria, the approach used to investigate possible associated condi-
tions and the different forms of treatment. Case Report: It is about a 45-year old white woman with idiopathic Sweet’s 
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syndrome treated with glucocorticoids. Physical examination revealed erythematous and edematous plaques with pseu-
dovesicular appearance on the face, trunk, upper and lower limbs. Histopathology revealed edema, dense neutrophilic 
infiltrate, leukocytoclasia and extravasation of erythrocytes in the upper dermis. Discussion: Sweet’s syndrome it might 
be related to the use of medication, pregnancy, inflammation, infection or malignancy. The most commonly associated 
neoplasias consist of hematological malignancies, particularly acute myeloid leukemia. Although glucocorticoids cons-
titute the treatment of choice for Sweet’s syndrome, other therapeutic options exist.
KEY-WORDS – Sweet syndrome; Paraneoplastic syndromes; Skin diseases.
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INTRODUÇÃO
A síndrome de Sweet (SS), também conhecida como 
dermatose neutrofílica febril aguda, foi primeiramente 
descrita por Robert Douglas Sweet, em 19641. Rara e 
de etiologia desconhecida, caracteriza-se pelo apare-
cimento súbito de pápulas e placas elevadas e doloro-
sas que acometem principalmente extremidades, face, 
tórax e dorso1,2. Pode estar associada a doenças in-
flamatórias, infecciosas e neoplásicas3. As manifesta-
ções extracutâneas podem acometer mucosas ocular 
e oral, ossos, sistema nervoso central, rins, intestinos, 
fígado, coração, pulmões, músculos e baço4. É uma 
doença com distribuição mundial que acomete 7 a 8 
mulheres para 1 homem. As mulheres parecem ser 
mais acometidas pelas formas idiopática ou induzida 
por fármacos5. Nos casos com neoplasia associada 
ocorre distribuição igual entre os sexos. Não há pre-
dileção racial e seu pico de incidência ocorre entre 
a quarta a sétima década de vida5,6. Atualmente esta 
afecção tem despertado grande atenção, devido a sua 
crescente associação com doenças malignas, contri-
buindo assim para o diagnóstico precoce destas. 
CASO CLÍNICO
Paciente do sexo feminino, 45 anos, branca, pro-
curou atendimento por lesões de pele dolorosas com 
4 dias de evolução. Negava uso de medicamentos, 
febre ou outros sintomas. Os exames apresentados 
mostraram leucocitose com neutrofilia e velocidade 
de hemossedimentação (VHS) aumentada. Ao exame, 
apresentava placas eritematosas, edematosas com 
pseudovesiculação na face, tronco, membros supe-
riores e inferiores (Figs. 1, 2 e 3). Devido à hipótese 
de SS, foi solicitada biópsia de pele e exames labo-
ratoriais. O exame histopatológico mostrou intenso 
edema, infiltrado de neutrófilos, leucocitoclasia e ex-
travasamento de hemácias na derme superior (Fig. 4). 
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Não foram observadas alterações na epiderme ou 
vasculite. Estes achados de dermatite neutrofílicas são 
compatíveis com SS. Foi iniciado prednisona 60mg/
dia durante 3 dias e após reduzida a dose para 40m/
dia. Na revisão após 5 dias observou-se melhora 
muito importante. Foi mantida a medicação por mais 
9 dias. Após alguns dias sem usar a prednisona houve 
recidiva de algumas lesões. A prednisona foi reini-
ciada (40mg dia com redução gradual da dose para 
completar mais 20 dias de uso) juntamente com col-
chicina (0,5mg de 8 em 8 horas). Apresentou melho-
ra importante, sendo a dose da colchicina reduzida 
e após 30 dias suspensa. No seguimento a pacien-
te permaneceu assintomática, sem apresentar novas 
lesões. Os exames complementares foram normais 
(exame qualitativo de urina, transaminases, teste de 
gravidez, sorologias para hepatites e HIV, radiografia 
de tórax, ecografia mamária e transvaginal, endos-
copia digestiva alta e colonoscopia). O hemograma 
e VHS foram repetidos, mostrando valores dentro da 
normalidade.
DISCUSSÃO
Apesar da descrição original ser atribuída ao Dr. Ro-
bert Douglas Sweet, os seus critérios diagnósticos foram 
propostos por Su e Liu em 1986 e posteriormente re-
visados e modificados por Von den Driesch em 1994. 
Foram baseados nos achados clínicos, na histologia e 
nos exames laboratoriais.  A doença é definida pela 
Fig 1 - Placa eritematosa na face.
Fig 2 - Placas eritematoedematosas no dorso.
Fig 3 - Pseudovesiculações no membro superior.
Fig 4 - Infiltrado de neutrófilos extravasamento de hemá-
cias na derme superior.
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presença de dois critérios maiores - aparecimento 
abrupto de placas ou nódulos eritematosos e dolorosos 
e infiltração dérmica neutrofílica sem sinal de vascu-
lite - e de pelos menos dois critérios menores dentre 
os seguintes: febre acima de 38ºC; infecção do trato 
respiratório ou do trato gastrointestinal anterior ao qua-
dro ou associação com vacinação, doença inflamató-
ria, neoplasias ou gestação; presença dos seguintes 
achados laboratoriais (três dos quatro): VHS acima de 
20mm; proteína C reativa positiva; contagem de leu-
cócitos acima de 8.000; mais de 70% de neutrófilos no 
hemograma e excelente resposta ao tratamento com 
corticoides ou iodeto de potássio7-9.
Alguns autores distinguem cinco formas de SS: idio-
pática ou clássica que contempla dois terços dos casos, 
parainflamatória, paraneoplásica, medicamentosa e 
(2%), enquanto outros (a maioria) englobam as formas 
parainflamatória e gravídica na idiopática9,10.
A variante clássica ou idiopática afeta mais mulhe-
res, sendo que o episódio inicial ocorre entre os 30 a 
50 anos de idade. Quando associada à malignidade, 
afeta igualmente homens e mulheres. Os casos pediá-
tricos representam apenas 8% do total, afetando igual-
mente ambos os sexos11.
As lesões cutâneas típicas são pápulas ou nódu-
los eritematosos, edematosos, amolecidos, dolorosos 
e agudos, com tendência ao coalescimento, adqui-
rindo uma forma de placas irregulares, bem delimi-
tadas, que medem de 5mm a 12cm. A superfície das 
lesões é irregular, tendo sido comparada a um “relevo 
de montanhas”. Podem ter aparência pseudovesiculo-
sa (secundária ao edema pronunciado na derme su-
perior) e localizam-se principalmente nas extremidades 
superiores, face e pescoço de maneira assimétrica4,12. 
As lesões da paciente foram características da SS pela 
localização, aspecto, sintomatologia e achados histo-
patológicos. 
A doença tem caráter agudo com pródromos (esta-
do gripal) e um leque de manifestações extracutâneas 
que incluem cefaléia, artralgia, artrite, mialgia, con-
juntivite, episclerite, úlceras orais e genitais, bem como 
pode atingir qualquer órgão, havendo casos descritos 
de envolvimento intestinal, pulmonar, renal, cardíaco, 
vascular, hepático, esplênico, pancreático, ósseo, mus-
cular, articular, linfonodal, ocular e até mesmo do siste-
ma nervo central (SNC). Geralmente febre e leucocitose 
acompanham as lesões cutâneas sugerindo inicialmen-
te um processo séptico, mas os antibióticos pouco in-
fluenciam o curso da doença. A pronta resolução frente 
aos glicocorticóides sistêmicos constitui dado caracte-
rístico4,5,13.
A histopatologia é caracterizada por infiltrado neu-
trofílico dérmico denso e difuso na derme. O infiltrado 
pode ser perivascular com leucocitoclasia e fragmenta-
ção dos núcleos dos neutrófilos, mas não há vasculite 
verdadeira. Ocasionalmente a epiderme apresenta es-
pongiose. O edema na derme pode ser intenso6,11.
Achados laboratoriais sugestivos incluem leucocito-
se periférica com neutrofilia e elevação do VHS ou da 
proteína C-reativa. Particularmente, nos casos em que 
a SS está associada à malignidade, leucopenia, anemia 
e trombocitopenia têm sido relatadas4,11.
O diagnóstico diferencial é feito principalmente com 
eritema nodoso, eritema multiforme, eritema elevatum 
diutimum, farmacodermia, vasculite leucocitoclástica e 
granuloma eosinofilico facial4,14.
A SS está relacionada a neoplasias em 20% dos 
casos, sendo que 85% destes estão associados a trans-
tornos hematológicos e 15%, a tumores sólidos. Em 
relação às neoplasias hematológicas, é mais frequen-
temente observada a leucemia mieloide aguda; quanto 
aos tumores sólidos, 2/3 correspondem a carcinomas 
do trato geniturinário, sendo relatados também car-
cinomas de mama e do trato gastrointestinal5,7,11,15. 
Certas peculiaridades são atribuídas à forma paraneo-
plásica. Diferente da idiopática, não tem predileção por 
sexo e as lesões cutâneas são mais graves, tendem a 
ser vesiculosas, bolhosas ou mesmo necróticas e ulce-
rativas. O envolvimento extracutâneo e a ausência de 
neutrofilia ocorrem em mais da metade dos casos, já as 
recorrências clinicas são mais frequentes e concomitan-
tes com as recidivas tumorais4,8,10.
Muitas vezes, a síndrome pode ser precedida por uma 
infecção de vias aéreas superiores (streptocóccica), mais 
comum, ou do trato gastrointestinal (salmonelose e yer-
siniose). Outros agentes infecciosos menos freqüentes, 
porém já citados, incluem: Staphylococcus, micocabtérias, 
citomegalovírus, HIV, vírus da hepatite A, B e C e vacina-
ção.  Já foi descrita a associação da SS com doença in-
flamatória intestinal, doença de Behçet, eritema nodoso, 
artrite reumatóide, sarcoidose, policondrite recalcitrante, 
doença de Graves, tireoidite de Hashimoto5,11.
Há relatos de SS como um efeito colateral do uso 
de drogas, como o ácido retinóico, sulfametoxazol-tri-
metoprim, radiocontraste, dipirona, hidralazina, furo-
semida, lítio, minociclina, quinolonas, carbamazepina, 
anticoncepcionais, diclofenaco, diazepam e fator esti-
mulador de colônias de granulócitos (G-CSF), sendo 
este último o agente mais comumente associado na SS 
induzida por fármaco. Nesse grupo há uma maior pre-
dileção pelo sexo feminino e o acometimento do tronco 
e dorso é mais frequente5,6.
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A paciente aqui descrita preenche os critérios 
diagnósticos. O quadro clínico e histopatológico são 
compatíveis com os critérios maiores, e os achados la-
boratoriais (neutrofilia, VHS elevado) e excelente res-
posta terapêutica ao glicocorticóide, com os menores. 
A paciente não apresentou febre, lembrando que este 
achado nem sempre está presente.
Na investigação de possível condição associada, 
recomenda-se anamnese minuciosa, incluindo questio-
namento sobre o uso de medicamentos, infecção pré-
via, sintomas que podem estar associados a neoplasias 
ou manifestações extracutâneas. O exame físico deve 
ser completo. Avaliação laboratorial deve ser feita com 
hemograma completo, VHS, teste de gravidez (para 
mulheres em idade fértil), exame qualitativo de urina 
e enzimas hepáticas16,17. Outros exames complemen-
tares devem ser solicitados conforme suspeita clínica16. 
No caso da paciente optamos por realizar exames de 
imagem para avaliar possibilidade de neoplasia, além 
de manter o acompanhamento periódico mesmo após 
resolução das lesões. O seguimento dos pacientes é re-
comendado porque a SS pode preceder o diagnóstico 
de malignidade em meses a anos18.
A patogênese permanece incompletamente conhe-
cida. A associação com infecções, doenças autoimu-
nes, neoplasias e medicações sugere uma reação de 
hipersensibilidade. As citoquinas parecem ter um papel 
etiológico importante no desenvolvimento das lesões e 
dos sintomas da SS. Fator estimulador da colônia de 
granulócitos, fator estimulador da colônia de macrófa-
gos, interferon-gama, interleucina-1, interleucina-3, in-
terleucina-6, interleucina-8 são potenciais canditadas. 
A falta de regulação das citocinas é uma das teorias 
patogênicas da SS. Um desequilíbrio da secreção de 
citocinas pelas células T helper tem sido implicado, que 
poderia levar à ativação de neutrófilos e liberação de 
metabólitos tóxicos6,11,15.
A resolução do SS dependerá do tratamento da 
patologia subjacente, se identificada, ou da desconti-
nuação do medicamento que o desencadeou. Se idio-
pático, a remissão das lesões cutâneas poderá ocorrer, 
sem tratamento, em algumas semanas ou meses, sem 
cicatriz5,11.
A corticoterapia sistêmica é considerada o trata-
mento padrão-ouro para a SS: prednisona ou pred-
nisolona na dose inicial de 0,5-1,5mg/kg/dia, com 
redução gradual em duas a quatro semanas. A respos-
ta é excelente, com rápida remissão tanto dos sintomas 
cutâneos como dos extracutâneos. Outras opções, con-
sideradas como de primeira linha por alguns autores 
são o iodeto de potássio em comprimidos (900mg/dia) 
e a colchicina (1.5mg/dia). Terapias sistêmicas de se-
gunda linha incluem a indometacina (50-150mg/dia), 
clofazimina (100-200mg/dia), dapsona (100-200mg/
dia) e ciclosporina (2-4mg/Kg dia). As lesões localiza-
das podem ser manejadas com corticóides tópicos de 
alta potência ou intralesionais5,11-13. No caso relatado, 
a suspensão precoce do corticóide sistêmico levou à 
recidiva das lesões, que posteriormente apresentaram 
melhora com a reintrodução da medicação e introdu-
ção da colchicina. 
A doença pode apresentar recorrências tanto nos 
pacientes tratados como nos que tiveram remissão 
espontânea. Em pacientes com SS associada a doen-
ças malignas, as recidivas são mais comuns e podem 
ser um sinal inicial de recorrência da enfermidade de 
base5,9,11.
É importante que os médicos em geral e os derma-
tologistas em particular saibam diagnosticar, investigar 
e tratar os pacientes com SS. 
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